Aspectos clínicos de vasculitis retinianas secundarias  by Carral-Santander, Irving Enrique et al.
ARTICLE IN PRESS+ModelMEXOFT-183; No. of Pages 7
Rev Mex Oftalmol. 2016;xxx(xx):xxx--xxx
www.elsevier.es/mexoftalmo
COMUNICACIONES BREVES
Aspectos  clínicos  de  vasculitis  retinianas  secundarias
Irving Enrique Carral-Santandera,∗, Luz Elena Concha del Riob,
Rashel Cheja-Kalbb y Lourdes Arellanes-Garcíac
a Médico  Oftalmólogo  Actual  Fellowship  de  Alta  especialidad  en  Retina  y  Vítreo  de  la  Asociación  Para  Evitar  la  Ceguera  en
México, Hospital  Dr.  Luis  Sánchez  Bulnes,  Ciudad  de  México,  México
b Médico  adscrito  del  servicio  de  enfermedades  inﬂamatorias  oculares  de  la  Asociación  Para  Evitar  la  Ceguera  en  México,  Hospital
Dr. Luis  Sánchez  Bulnes,  Ciudad  de  México,  México
c Jefe  de  Servicio  del  servicio  de  enfermedades  inﬂamatorias  oculares  de  la  Asociación  Para  Evitar  la  Ceguera  en  México,  Hospital
Dr. Luis  Sánchez  Bulnes,  Ciudad  de  México,  México
Recibido  el  14  de  enero  de  2016;  aceptado  el  22  de  marzo  de  2016
PALABRAS  CLAVE
Vasculitis  retinianas
secundarias;
Sarcoidosis;
Enfermedad  de
Behcet;
Lupus  eritematoso
sistémico;
Esclerosis  múltiple
Resumen  Las  vasculitis  retinianas  secundarias  son  manifestaciones  oculares  poco  frecuentes
de diversas  enfermedades  con  componente  autoinmune,  como  granulomatosis  con  poliangitis,
enfermedad  de  Behcet,  sarcoidosis,  lupus  eritematoso  sistémico  y  esclerosis  múltiple,  entre
otras. Debido  a  las  repercusiones  sistémicas  el  diagnóstico  correcto  es  de  mayor  importancia.
Los síntomas  oftalmológicos  más  frecuentes  son  visión  borrosa  y  miodesopsias.  En  algunos  casos
se observan  signos  oftalmológicos  altamente  sugestivos  de  ciertas  enfermedades  como  la  imagen
de periﬂebitis  retiniana  en  «gota  de  cera» de  la  sarcoidosis  y  el  hipopion  en  la  enfermedad  de
Behcet. Las  manifestaciones  sistémicas  son  esenciales  para  el  diagnóstico  por  lo  cual  se  deben
reconocer  las  principales  características  de  las  enfermedades  frecuentemente  involucradas.
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Abstract  Secondary  retinal  vasculitis  are  unusual  ocular  manifestations  of  several  autoim-
mune diseases,  such  as  granulomatosis  with  polyangiitis,  Behcet  disease,  sarcoidosis,  systemicBehcet  disease;
Systemic  lupus
erythematosus;
Multiple  sclerosis
lupus erythematosus  and  multiple  sclerosis,  among  others.  As  a  consequence  of  systemic  reper-
cussions the  correct  diagnosis  is  of  greater  importance.  The  most  frequent  ophthalmologicalCómo  citar  este  artículo:  Carral-Santander  IE,  et  al.  Aspectos  clínicos  de  vasculitis  retinianas  secundarias.  Rev  Mex
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symptoms  are  blurry  vision  and  ﬂoaters.  In  some  cases  highly  suggestive  ophthalmological  signs
of certain  diseases  might  be  presented,  such  as  retinal  periphlebitis  also  known  as  ‘‘candle  wax
drippings’’  image  of  sarcoidosis  and  the  hypophion  in  Behcet  disease.  Systemic  manifestations
are essential  for  a  correct  diagnosis,  therefore  main  features  of  the  frequently  involved  diseases
shall be  identiﬁed.
© 2016  Sociedad  Mexicana  de  Oftalmología,  A.C.  Published  by  Masson  Doyma
México S.A.  This  is  an  open  access  article  under  the  CC  BY-NC-ND  license
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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cuente  es  la  queratoconjuntivitis  sicca.  Puede  presentarse
como  alteración  orbitaria,  escleral  y  epiescleral,  epitelio-El  término  vasculitis  de  retina  se  reﬁere  a  la  inﬂamación
e  arterias  o  venas  retinianas  de  etiología  autoin-
une,  infecciosa,  neoplásica,  medicamentosa  o  idiopática
tabla  1).  Se  deﬁne  como  vasculitis  primaria  la  vasculitis  de
etina  donde  existe  una  afección  exclusiva  de  la  vasculatura
etiniana  sin  evidencia  de  enfermedad  sistémica  asociada;
 como  vasculitis  secundaria  la  asociada  a  una  enfermedad
istémica.
Las  vasculitis  secundarias  pueden  ocasionar  visión
orrosa  y  miodesopsias,  ocasionalmente  escotomas  y  algu-
os  casos  pueden  ser  asintomáticos.  El  signo  oftalmológico
aracterístico  que  se  va  a  encontrar  es  el  envainamiento
ascular  (perivasculitis);  la  acumulación  perivascular  de
aterial  inﬂamatorio  granulomatoso  puede  dar  la  ima-
en  en  «gotas  de  cera». La  vasculitis  puede  ser  oclusiva
ﬁg.  1),  y  en  ella  podemos  observar  datos  de  isquemia  reti-
iana,  hemorragias  puntiformes  y  exudados  algodonosos.
os  cambios  crónicos  pueden  ser  cortocircuitos  arterioveno-
os,  edema  macular  quístico  o  neovascularización  coroidea.
En  todos  los  casos  deben  descartarse  etiologías  infeccio-
as  como  tuberculosis,  síﬁlis,  y  actualmente  enfermedad  de
yme  y  «enfermedad  por  aran˜azo  de  gato». Una  vez  hecho
sto  se  considerará  la  posibilidad  de  vasculitis  de  probable
rigen  autoinmune,  que  como  ya  se  dijo  pueden  ser  prima-
ias  o  secundarias.
Dentro  del  espectro  de  las  vasculitis  de  retina  secundarias
e  deben  descartar  las  siguientes  enfermedades:
upus eritematoso sistémico
nfermedad  autoinmune  multisistémica,  puede  afectarCómo  citar  este  artículo:  Carral-Santander  IE,  et  al.  Aspecto
Oftalmol.  2016.  http://dx.doi.org/10.1016/j.mexoft.2016.03.
ualquier  órgano  y  tejido  conectivo,  cursa  con  remisiones
 recaídas1.
Tabla  1  Causas  de  vasculitis  retinianas  secundarias  por  etiología
Infecciosas  Asociadas  a
enfermedades
neurológicas
Tuberculosis
Síﬁlis
Enfermedad  de  Lyme
Enfermedad  por  aran˜azo  de
gato
Toxoplasmosis
Citomegalovirus
Necrosis  retiniana  aguda
Esclerosis  múltiple
Síndrome  de  Susac
p
opidemiología
s  más  común  en  africanos  y  asiáticos,  las  mayores  com-
licaciones  se  dan  en  caucásicos,  la  máxima  prevalencia  es
n  Italia,  Espan˜a y  población  del  Reino  Unido  afro-caribe.
a  edad  de  presentación  es  desde  la  adolescencia  tardía
asta  los  40  an˜os  de  edad,  y  9  veces  más  común  en  mujeres.
sociación  con  HLA-A1,B8,  DR31.
anifestaciones  sistémicas
fección  multisistémica  muy  variable.  Dentro  de  estas  se
uede  presentar  artritis  de  tipo  no  erosivo  y de  predomi-
io  en  articulaciones  metacarpofalángicas  e  interfalángicas
roximales,  mun˜ecas  y  rodillas;  enfermedad  mucocutá-
ea:  expresada  en  forma  de  rash  malar,  rash  discoide,
otosensibilidad  o  úlceras  orales  habitualmente  indolo-
as;  alteraciones  hematológicas:  citopenias  y/o  tromboﬁlia;
lteraciones  renales  manifestadas  por  proteinuria  y  cilindros
elulares;  y  afección  de  sistema  nervioso  central:  disfunción
ognitiva,  síndrome  cerebral  orgánico,  delirium,  psicosis,
risis  convulsivas,  cefalea,  corea  y  neuropatía  periférica1--3.
a  tríada  clásica  de  alteraciones  hematológicas,  enferme-
ad  mucocutánea  y  rash  malar  en  una  mujer  de  edad
eproductiva  debe  llevar  a descartar  este  diagnóstico.
anifestaciones  oculares
e  presentan  hasta  en  el  33%  de  los  casos  y la  más  fre-s  clínicos  de  vasculitis  retinianas  secundarias.  Rev  Mex
009
Asociadas  a  neoplasia  Autoinmunes
Paraneoplásicas
Linfoma  ocular
Leucemia
Sarcoidosis
Enfermedad  de
Behcet
Lupus  eritematoso
sistémico
atía  corneal,  queratitis  ulcerativa  periférica,  coroidopatía
 retinopatía  lúpica  (lesiones  algodonosas,  exudados  duros
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hFigura  1  Fotografía  de  retina  con  vasculopatía  oclusiva  de  la
arcada temporal  inferior.
perivasculares,  hemorragias  retinianas  y  tortuosidad  vascu-
lar).  En  el  29%  de  los  casos  puede  encontrarse  vasculitis
con  exudados  algodonosos  con  o  sin  hemorragia,  la  cual  se
considera  sen˜al  de  actividad  de  enfermedad.  Otra  forma
es  la  vasculitis  arteriolar  oclusiva,  que  puede  ser  bilateral
y  se  ha  asociado  con  afección  de  sistema  nervioso  cen-
tral.  La  isquemia  resultante  favorece  la  neovascularización,
hemorragia  vítrea  y  eventualmente  desprendimiento  trac-
cional  de  retina4.
Diagnóstico
Para  el  diagnóstico  de  requieren  4  de  los  siguientes
11  criterios:  rash  malar,  rash  discoide,  fotosensibilidad,
úlceras  orales,  artritis  no  erosiva,  serositis,  disfunción
renal,  alteración  neurológica  como  psicosis  o  crisis  epilépti-
cas,  desórdenes  hematológicos,  desórdenes  inmunológicos
(anti-ADN,  anti-S,  falso  positivo  de  VDRL)  y  presencia  de
anticuerpos  antinucleares.
Tratamiento
Los  corticoesteroides  son  la  terapia  más  efectiva  a  corto
plazo  para  el  lupus  eritematoso  sistémico.  Debido  a  la  fre-
cuente  asociación  de  las  alteraciones  oculares  con  las  del
sistema  nervioso  central  el  uso  de  corticoesteroides  intra-
venosos  a  altas  dosis  ha  sido  recomendado  para  prevenir
la  morbimortalidad.  También  se  pueden  usar  esteroides
perioculares  en  enfermedad  unilateral  o  asimétrica.  Debido
a  que  el  uso  prolongado  de  corticoesteroides  a  altas  dosis
se  asocia  a  un  elevado  número  de  complicaciones  oculares
como  glaucoma  (5-19%)  y  catarata,  los  inmunosupresores  se
deben  utilizar  para  la  terapia  a  largo  plazo;  se  ha  repor-
tado  el  uso  de  metrotexate,  azatioprina,  micofenolato  de
mofetilo,  ciclosporina  A  y  ciclofosfamida  en  bolos  intrave-
nosos.  El  pronóstico  es  malo  para  la  función  a  largo  plazo  yCómo  citar  este  artículo:  Carral-Santander  IE,  et  al.  Aspecto
Oftalmol.  2016.  http://dx.doi.org/10.1016/j.mexoft.2016.03.
la  probabilidad  de  supervivencia  varía  en  función  al  grado
de  afección  orgánica  sobre  todo  renal  y  del  sistema  ner-
vioso  central.  Se  puede  agregar  anticoagulantes  y  ácido
acetilsalicílico  cuando  hay  anticuerpos  antifosfolípidos
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ositivos  por  el  mayor  riesgo  de  vasculopatía  oclusiva  y
ambién  se  utilizan  para  estabilizar  la  enfermedad  reti-
iana  para  prevenir  eventos  vasculares5.  Se  ha  descrito  el
so  de  antipalúdicos  como  cloroquina  o  hidroxicloroquina
a  que  son  muy  eﬁcaces  en  la  reducción  de  reactivacio-
es  futuras  con  menos  efectos  secundarios  que  los  agentes
lquilantes,  sin  embargo  se  conoce  bien  el  dan˜o  macular  que
uede  ocurrir  por  el  uso  progresivo  de  estos  medicamentos.
xisten  reportes  donde  se  describe  el  uso  de  agentes  bio-
ógicos  como  rituximab  en  el  manejo  de  estos  pacientes1.
os  pacientes  con  lupus  no  deben  ser  operados  de  cirugía
efractiva  ya  que  existe  el  riesgo  de  ectasia  posquirúrgica,
echo  que  ha  sido  demostrado  al  estudiar  los  cambios  en  las
ropiedades  biomecánicas  de  la  córnea6.
sclerosis múltiple
nfermedad  desmielinizante  del  sistema  nervioso  central
rónica  caracterizada  por  episodios  de  neuritis  óptica,  alte-
ación  en  los  movimientos  oculares  y  múltiples  síntomas
eurológicos  sistémicos  asociados.  Afecta  varios  aspectos
el  ojo.
pidemiología
fecta  a adultos  jóvenes  entre  20  y  40  an˜os  de  edad  con
redominio  en  mujeres:hombres  en  un  radio  de  3.5:1  y
revalencia  de  1.5  por  100,000  habitantes  en  población
exicana7.  Se  ha  descrito  que  el  1%  de  los  casos  pueden
esarrollar  inﬂamación  intraocular8.
anifestaciones  sistémicas
on  causadas  por  el  proceso  desmielinizante,  los  sínto-
as  varían  debido  a  que  la  localización  e  intensidad  de
ada  ataque  puede  ser  diferente.  Se  han  descrito  pareste-
ias,  espasticidad,  disfunción  sexual,  urinaria  e  intestinal.
ambién  se  has  descrito  neuralgia  del  trigémino,  mioqui-
ia  facial,  síntomas  constitucionales,  depresión  y mielitis
ransversa.  Existe  una  asociación  bien  establecida  entre
l  aumento  de  la  temperatura  corporal,  debido  a  factores
ntrínsecos  o  extrínsecos,  y  un  aumento  de  intensidad  de  los
íntomas,  esta  se  conoce  como  fenómeno  de  Uhthoff9.
anifestaciones  oculares
l  50%  de  los  pacientes  con  esclerosis  múltiple  (EM)  e
nﬂamación  ocular  presentan  neuritis  óptica10, el  tipo
e  uveítis  más  frecuentemente  reportada  es  la  inter-
edia,  descrita  hasta  en  el  78%  de  los  casos:  en
l  12.5%  de  los  ojos  afectados  puede  observarse  vas-
ulitis,  con  afección  de  predominio  venoso  y  en  el
0%  solo  uveítis  anterior11. Se  ha  reportado  que  el  15%
e  las  uveítis  intermedias  se  asocian  a  EM10. También  se
an  descrito  oftalmoplejía  internuclear  y nistagmo.  Lass  clínicos  de  vasculitis  retinianas  secundarias.  Rev  Mex
009
omplicaciones  asociadas  a  la  vasculitis  son:  obstrucciones
asculares,  neovascularización  de  la  retina  y  hemorragia
ítrea.  En  la  ﬂuorangiografía  de  retina  se  puede  encon-
rar  periﬂebitis,  zonas  de  isquemia  retiniana  focales  por
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4  
Tabla  2  Criterios  diagnósticos  de  McDonald  para  esclerosis
múltiple  progresiva  primaria
1.  Un  an˜o  de  progresión  de  la  enfermedad  (forma
retrospectiva  o  a  determinar  prospectivamente)
2. Al  menos  2  de  los  3  siguientes:
A) Evidencia  de  diseminación  de  lesión  en  espacio,  en  el
cerebro  de  al  menos  una  lesión  en  T2,  como  mínimo  en
una zona  característica  de  la  EM  (periventricular,
yuxtacortical  o  infratentorial)
B)  Evidencia  de  diseminación  de  lesión  en  espacio  en  la
médula  espinal  basada  en  al  menos  2  lesiones  en  T2  en  la
médula
C) Resultado  positivo  en  el  LCR  (pruebas  de
isoelectroenfoque  de  bandas  oliclonales  y/o  índice  de  IgG
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o  perfusión  de  arteriolas  retinianas  y  paredes  arteriolares
iperﬂuorescentes12.
iagnóstico
l  diagnóstico  es  clínico,  se  conﬁrma  con  la  presencia  de
reas  de  desmielinización  periventriculares  observadas  en
a  resonancia  magnética  (T2/gadolinio).  Se  utilizan  los  cri-
erios  de  McDonald  para  el  diagnóstico13 (tabla  2).
ratamiento
na  alternativa  terapéutica  son  los  bolos  intravenosos  de
steroides  para  episodios  agudos  de  la  enfermedad.  El
nterferón  clásicamente  utilizado  para  EM  con  afección  de
istema  nervioso  central,  también  se  ha  descrito  en  los  últi-
os  an˜os  para  afección  ocular,  sin  embargo  faltan  estudios
ue  comprueben  su  efectividad14.
nfermedad de Behcet
nfermedad  inﬂamatoria  multisistémica  crónica,  y  carac-
erizada  por  3  manifestaciones  recurrentes:  úlceras  orales,
lceras  genitales  y  uveítis.
pidemiología
s  más  frecuente  en  japoneses  y  pobladores  de  las  zonas
rientales  de  la  cuenca  mediterránea,  afecta  por  igual
 hombres  y  mujeres,  adultos  jóvenes;  se  ha  descrito  que
n  hombres  su  evolución  es  más  agresiva.  Se  ha  asociado  a
os  antígenos  de  histocompatibilidad  HLA  DR5  y  B51,  lo  que
mplica  una  predisposición  inmunogenética.  Se  estima  una
revalencia  de  0.33  casos  por  100,000  personas4.
anifestaciones  sistémicasCómo  citar  este  artículo:  Carral-Santander  IE,  et  al.  Aspecto
Oftalmol.  2016.  http://dx.doi.org/10.1016/j.mexoft.2016.03.
lceras  orales  recurrentes,  con  3  o  más  episodios  anuales
primera  manifestación  de  la  enfermedad),  las  úlceras  con
na  base  necrótica  amarillenta,  curan  en  1-2  semanas  sin
ejar  cicatriz.  Las  ulceras  genitales  también  son  dolorosas,
c
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e  presentan  en  un  80%  de  los  casos,  tienen  aspecto  similar  a
as  orales,  pero  sí  dejan  cicatriz,  en  las  mujeres  la  afección
e  la  vulva  puede  ser  subclínica,  en  los  hombres  el  escroto
eneralmente  está  afectado.  En  piel  puede  observarse  foli-
ulitis  (80%),  eritema  nudoso  más  común  en  mujeres,  afecta
obre  todo  piernas,  puede  también  ser  doloroso  (50%);  y
as  erupciones  acneiformes  más  frecuente  en  hombres,  se
ncuentras  sobre  todo  en  tronco  y  extremidades.  La  artritis
e  observa  hasta  en  el  60%  de  los  pacientes,  es  más  común
n  rodillas,  tobillos,  mun˜ecas  y codos,  es  asimétrica,  no
eformante  y  puede  afectar  una  o  varias  articulaciones.
Pueden  presentarse  aneurismas  de  la  arteria  pulmonar
iendo  esta  complicación  fatal,  generalmente  afecta  hom-
res.  El  involucro  venoso  es  más  común,  generalmente
e  maniﬁesta  como  una  tromboﬂebitis  superﬁcial  aunque
uede  afectar  venas  de  mediano  calibre.  Las  manifesta-
iones  clínicas  dependen  del  sitio  involucrado.  El  tracto
astrointestinal  (esófago  y  región  ileocecal)  y  el  genitou-
inario  (uretritis  estéril,  epididimitis,  vejiga  neurogénica)
ambién  pueden  afectarse.  Se  ha  reportado  involucro  renal
nefritis,  glomerulonefritis)  y  cardiaco  (vasculitis  coronaria,
ericarditis,  miocarditis)15.
Las  manifestaciones  neurológicas  se  presentan  en  las
ases  tardías  de  la  enfermedad,  son  generalmente  parenqui-
atosas  o  del  tallo  cerebral,  afectando  más  frecuentemente
emoria  o conducta.  Menos  comúnmente  se  pueden  obser-
ar  manifestaciones  de  infarto  secundario  a vasculitis  o
rombosis,  meningoencefalitis  o  desmielinización16.
anifestaciones  oculares
e  presenta  hasta  en  un  70-80%  de  los  pacientes.  La  afección
cular  es  bilateral  en  el  78.1%  de  los  casos17.  En  el  10-15%
e  hace  el  diagnóstico  de  la  enfermedad  sistémica  a  partir
e  la  enfermedad  ocular,  aunque  en  la  mayoría  de  los  casos
as  aftas  orales  o  genitales  se  presentan  3-4  an˜os  antes18.
as  uveítis  anteriores  (48%)  característicamente  tienen  un
ipopion  que  cambia  de  posición  al  variar  de  posición  del
aciente  (26%),  el  hipopion  se  forma  y  desaparece  rápida-
ente  sin  dejar  secuela.  Pueden  presentar  dolor,  hiperemia
onjuntival  y fotofobia.  En  polo  posterior  la  lesión  caracte-
ística  es  la  vasculitis  de  retina,  que  afecta  tanto  arteria
omo  venas.  En  retina  se  observan  hemorragias,  edema,
xudados  e  inﬁltrados,  también  puede  observarse  papilitis.
a  vasculitis  puede  ocasionar  trombosis  con  la  consecuente
squemia  retiniana,  también  se  puede  encontrar  obstruc-
ión  de  rama  venosa  retiniana  (68%)19,20.  La  panuveítis  es
a  forma  de  afección  más  común.  En  casos  severos  puede
ncontrarse  neovasculizarización  retiniana  y  glaucoma
eovascular.
Los  episodios  inﬂamatorios  recurrentes  causan  ﬁnal-
ente  atroﬁa  de  retina  y  de  papila.
iagnóstico
s  clínico  y  de  acuerdo  con  los  criterios  internacionales  para
a  enfermedad  de  Behcet  se  requieren  3  puntos  (tabla  3)21,22.s  clínicos  de  vasculitis  retinianas  secundarias.  Rev  Mex
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Los  diagnósticos  diferenciales  de  enfermedad  de  Behcet
on  manifestaciones  oculares  y  sistémicas  son  síﬁlis,  lupus
ritematoso  sistémico,  VIH  y  herpes  en  pacientes  inmuno-
eprimidos  principalmente.
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Tabla  3  Criterios  internacionales  para  la  enfermedad  de
Behcet  (positivo  con  3  o  más  puntos)
Criterios  Puntos
Úlceras  genitales  recurrentes  2
Lesión ocular:  uveítis  anterior,  uveítis  posterior  o
vasculitis  de  retina
2
Úlceras  orales  recurrentes  1
Lesiones  en  piel:  eritema  nudoso  o
seudofoliculitis
1
Manifestaciones  vasculares:  ﬂebitis  superﬁcial,
trombosis  venosa  profunda,  trombosis  de
grandes  vasos,  trombosis  arterial  y  aneurismas
1
Test de  patergia  positivo  (Behcetine  test)a 1
a Leído a las 24-48 h. Consiste en causar microtraumatismo con
aguja estéril en la epidermis de la superﬁcie cutánea interna
del antebrazo y en la cual se espera que se forme una pápula
o pústula. Es causada por una hiperreactividad inﬂamatoria o
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thiperreactividad inespecíﬁca de la piel producida por una acu-
mulación de polimorfonucleares en las capas más superﬁciales
de la epidermis con producción anormal de interleucina 2.
Tratamiento
La  ﬁnalidad  del  tratamiento  es  suprimir  la  inﬂamación,  redu-
cir  la  frecuencia  y  severidad  de  las  recaídas  y  limitar  la
afección  de  retina.  Debe  ser  agresivo  cuando  hay  afección
ocular  por  las  complicaciones  visuales  graves.  La  liga  euro-
pea  contra  el  reumatismo  (EULAR)  describió  nuevas  guías
de  tratamiento.  El  tratamiento  antiinﬂamatorio  sistémico
con  corticoesteroides  se  puede  utilizar  en  episodios  agudos
pero  para  uso  crónico  se  requieren  inmunosupresores  sisté-
micos  como  ciclosporina.  De  igual  manera  se  pueden  utilizar
inyecciones  perioculares  de  esteroides23.  Agentes  biológi-
cos  se  han  usado  últimamente  para  prevención  de  pérdida
visual  en  casos  severos  de  uveítis  por  Behcet,  sin  embargo
no  hay  estudios  clínicos  controlados  hasta  el  momento.  Se
han  visto  buenos  resultados  con  anticuerpos  monoclonales
anti-TNF  alfa,  inﬂiximab  (5  mg/kg  en  infusión)  en  pacientes
con  uveítis  por  Behcet  resistente  a  tratamiento  convencio-
nal,  ataques  graves  o  con  riesgo  alto  de  pérdida  visual.  El
interferón  alfa  es  efectivo  en  el  90%  de  los  casos24.
Pronóstico
El  pronóstico  de  perdida  visual  (>  0.1)  de  5  a  10  an˜os  es  del  21
al  10%  en  hombres  y  del  30  al  17%  en  mujeres18.  Los  hombres
jóvenes  tienen  peor  pronóstico  visual.  La  pérdida  visual  de
20/200  o  peor  es  de  0.09  por  an˜o24.
Sarcoidosis
Enfermedad  inﬂamatoria  multisistémica  de  etiología  desco-
nocida  que  se  maniﬁesta  con  granulomas  no  caseiﬁcantes,
predominantemente  en  pulmones  y  en  nódulos  linfoides.Cómo  citar  este  artículo:  Carral-Santander  IE,  et  al.  Aspecto
Oftalmol.  2016.  http://dx.doi.org/10.1016/j.mexoft.2016.03.
Epidemiología
Afecta  a  cualquier  edad,  pero  principalmente  a  pacientes
de  20-39  an˜os.  La  incidencia  más  alta  es  en  Europa,  con
a
e
s
eigura  2  Nódulo  coroideo  (A)  y  nódulo  de  nervio  óptico  (B)  en
arcoidosis  ocular.
-40  casos  por  100,000  habitantes25.  La  vasculitis  sistémica
n  sarcoidosis  puede  ser  responsable  del  1.4%  de  los  casos
e  vasculitis  retiniana26.
anifestaciones  sistémicas
uede  cursar  asintomática  en  un  5%  de  los  casos,  las  mani-
estaciones  pulmonares  (disnea  de  esfuerzo,  tos  y  dolor  de
echo)  se  presentan  en  el  50%  de  los  casos.  El  síndrome
e  Löfgren  (poliartralgias,  adenopatía  hiliar  bilateral  y  ﬁe-
re)  se  observa  más  comúnmente  en  pacientes  escandinavos
ue  en  afroamericanos  o  japoneses.  Las  manifestaciones
ermatológicas  más  frecuentes  son  eritema  nudoso,  lupus
ernio,  rash  violáceo  en  mejillas  y  nariz.  El  involucro  car-
iaco  está  caracterizado  por  taquiarritmias  ventriculares  en
l  15%  de  los  pacientes.  Con  menor  frecuencia  se  ha  repor-
ado  involucro  óseo,  cardiovascular,  meningitis  linfocítica  y
arálisis  de  nervios  craneales25.
anifestaciones  oculares
l  involucro  ocular  puede  presentarse  hasta  en  el  60%  de
os  pacientes  con  sarcoidosis  sistémica27. La  afección  de  la
lándula  lagrimal  se  encuentra  en  una  tercera  parte  de  los
acientes,  manifestándose  como  edema  palpable  no  dolo-
oso,  que  puede  causar  queratitis  sicca.  Si  se  afecta  la
avidad  orbitaria  la  manifestación  más  común  es  la  prop-
osis.
La  uveítis  anterior  granulomatosa  bilateral  es  la  pre-
entación  más  común.  En  el  25-30%  de  los  pacientes  se
bservan  manifestaciones  en  polo  posterior  como  opacida-
es  vítreas  blanquecinas  («bolas  de  nieve» o  «collares  de
erlas»),  edema  macular,  granulomas  coroideos,  granuloma
e  nervio  óptico  (ﬁg.  2) y  neovascularizacion  retiniana.  La
asculitis  de  retina  en  la  forma  de  periﬂebitis  es  carac-
erística  de  la  enfermedad  (8.7%),  en  algunos  casos  tiene
specto  de  «gota  de  cera», pero  lo  común  es  que  solo  se  veas  clínicos  de  vasculitis  retinianas  secundarias.  Rev  Mex
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nvainamiento26.  En  el  38%  de  los  casos  de  sarcoidosis  ocular
e  puede  diagnosticar  sarcoidosis  sistémica,  principalmente
n  mujeres  mayores  de  60  an˜os  con  uveítis  crónicas.  La
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Tabla  4  Diagnóstico  de  sarcoidosis  ocular  según  el  «International  Workshop  On  Ocular  Sarcoidosis»
Diagnóstico  deﬁnitivo  de  sarcoidosis  ocular  Diagnóstico  corroborado  por  biopsia  y  uveítis  compatible
Presunta  sarcoidosis  ocular  Si  la  biopsia  no  es  realizada  pero  la  radiografía  de  tórax  es  positiva,  mostrando
linfadenopatía  hiliar  bilateral,  asociada  a  uveítis  compatible
Probable  sarcoidosis  ocular  Si  la  biopsia  no  fue  realizada  y  la  radiografía  de  tórax  no  muestra
linfadenopatía  hiliar  bilateral,  pero  hay  3  signos  intraoculares  y  2  pruebas  de
laboratorio  positivas
Posible  sarcoidosis  ocular  Si  la  biopsia  pulmonar  fue  realizada  y  el  resultado  es  negativo,  pero  al  menos
4 signos  intraoculares  y  2  pruebas  de  laboratorio  positivas  estuvieron  presentes
Tabla  5  Signos  de  sarcoidosis  ocular
Precipitados  retroqueratósicos  pequen˜os  o  en  grasa  de
carnero,  iris  con  nódulos  de  Koeppe/Busacca
Nódulos  en  malla  trabecular  o  sinequias  anteriores  en
tienda de  campan˜a
Opacidades  vítreas  en  forma  de  copos  de  nieve/collar  de
perlas
Lesiones  múltiples  coriorretinianas  periféricas  (activa  o
atróﬁca)
Periﬂebitis  nodular  o  segmentaria,  en  forma  de  «gota  de
cera» y/o  macroaneurismas  retinianos  en  ojos  inﬂamados
Nódulos  en  disco  óptico,  granuloma  o  nódulo  coroideo
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Tabla  6  Estadios  radiológicos  de  sarcoidosis  pulmonar
Estadio  0:  ausencia  de  alteraciones
Estadio  1:  hay  adenopatías  hiliares  bilaterales  y  pueden
verse otras  adenopatías  acompan˜antes,
fundamentalmente  paratraqueales  derechas  y  en  la
ventana  aortopulmonar
Estadio  2:  se  observan  adenopatías  hilares  bilaterales  y
afectación  parenquimatosa,  con  patrón  micronodular  o
reticulonodular  bilateral,  simétrico,  de  predominio
perihiliar,  en  los  campos  pulmonares  medios  y  superiores
Estadio  3:  hay  afectación  parenquimatosa  sin  adenopatías
hiliares
Estadio  4:  se  observa  ﬁbrosis  pulmonar,  manifestada  como
patrón  reticular  con  bronquiectasias  de  tracción,  masas
con distorsión  de  la  arquitectura  pulmonar  o  quistes  de
panal, con  predominio  en  los  campos  superiores
Tabla  7  Hallazgos  típicos  de  sarcoidosis  en  tomografía
axial  computarizada  de  tórax
Adenopatías:  hiliares  simétricas  y  paratraqueales  derechas;
además,  mediastínicas  medias  y  anteriores
Patrón  nodulillar  linfangítico:
Tipo  nódulos:  <  de  10  mm,  más  frecuentes  entre  2  y  5  mm
bien deﬁnidos,  lisos  o  irregulares
Tipo  de  distribución:  linfangítica,  parcheada,  predominio
en pulmón  central  o  periférico  (más  frecuente)  y
predominio  en  campos  superiores  y  medios
Signos  «del  corro  de  brujas» y  «del  cúmulo  sarcoideo»a
Afectación  bronquiolar:  atrapamiento  aéreo  en
espiraciónb
Fibrosis: bronquiectasias  de  tracción  en  LLSS,  panal  en
los campos  medios
a Descritos en sarcoidosis. Solo un caso de cúmulo sarcoideo
c
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Bilateralidad
ilateralidad  de  la  enfermedad  ocular  se  ha  reportado  hasta
n  el  84%  de  los  casos  cuando  hay  panuveitis28 (ﬁg.  2).
iagnóstico
ctualmente  existen  criterios  precisos  de  sarcoidosis  ocu-
ar  resultado  del  primer  «International  Workshop  On  Ocular
arcoiodosis»29 (tablas  4  y  5).
Existen  estudios  con  valor  diagnóstico  en  asociación  con
ignos  de  sarcoidosis  ocular  que  son  los  siguientes:
 Prueba  de  tuberculina  negativa  en  un  paciente  previa-
mente  vacunado  o  con  prueba  positiva  previa.
 Niveles  elevados  de  enzima  convertidora  de  angiotensina
o  lisozima  sérica.
 Radiografía  de  tórax  con  inﬁltrados  hiliares  bilaterales.
 Alteración  de  enzimas  hepáticas.
 Tomografía  axial  computarizada  de  tórax  positiva  en  un
paciente  con  radiografía  negativa.
En  pacientes  que  no  presenten  granulomas  no  caseiﬁcan-
es  para  biopsiar  o  en  los  que  la  radiografía  de  tórax  sea
egativa  (tabla  6)  y  se  sospeche  de  sarcoidosis  se  puede
ealizar  tomografía  computarizada  de  tórax  (tabla  7)30.
ratamientoCómo  citar  este  artículo:  Carral-Santander  IE,  et  al.  Aspecto
Oftalmol.  2016.  http://dx.doi.org/10.1016/j.mexoft.2016.03.
os  corticoesteroides  son  la  base  del  tratamiento;  con
a  administración  de  prednisona  vía  oral  1  mg/kg/día.
uando  existe  involucro  ocular  se  pueden  utilizar  este-
oides  perioculares.  Se  puede  utilizar  inmunosupresores
P
C
5descrito en tuberculosis.
b Hallazgo no especíﬁco, aunque el segundo en frecuencia des-
pués del patrón nodulillar linfangítico.
omo  metotrexate,  ciclofosfamida  y  azatioprina.  Estudios
ecientes  usan  terapia  antimicobacteriana  (levoﬂoxacino,
tambutol,  azitromicina,  rifampicina)  para  el  tratamiento
e  sarcoidosis  ocular  y  cutánea  con  buenos  resultados31.s  clínicos  de  vasculitis  retinianas  secundarias.  Rev  Mex
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ronóstico
uando  hay  alteración  ocular,  después  de  10  an˜os,  el
4%  de  los  pacientes  mantienen  su  agudeza  visual  y  el  4.6%
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tienen  pérdida  de  visión  peor  que  20/100  en  ambos  ojos.
El  51%  requieren  esteroides  orales  para  el  tratamiento  de
uveítis  y  el  11%  el  uso  de  inmunosupresores.  Al  momento
de  la  afectación  ocular  el  37%  de  los  casos  se  ha  demos-
trado  la  afección  pulmonar32.  Las  complicaciones  oculares
comunes  son  sinequias  posteriores,  catarata  y  glaucoma,
otras  complicaciones  son  cambios  en  polo  posterior  y  neo-
vascularizaciones  coroideas  peripapilares  y  subfoveales.  En
enfermedad  sistémica,  un  30-50%  de  los  casos  mejoran  sin
tratamiento  en  un  periodo  de  3  an˜os,  alrededor  del  20%  de
las  personas  con  alteración  pulmonar  tendrán  dan˜o  pulmo-
nar  permanente.  La  tasa  de  moralidad  total  por  sarcoidosis
es  del  5%,  las  causas  de  muerte  son  hemorragia  pulmonar,
insuﬁciencia  cardiaca  y  ﬁbrosis  pulmonar33.
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